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SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER  
Dr. Carlos Rivero Rodríguez. Jefe de la U.C.I.l (Unidad de Cuidados Intermedios 1) Dr. Marcos 
Giménez Sánchez Adjunto de la U. C.I. 1. Departamento de Pediatría 
Hospital Central Universitario "Antonio María Pineda". Barquisimeto. Venezuela 
Esta rara afección fue individualizada en 1900 como un síndrome especial por KLIPPEL y 
TRENAUNAY, quienes con el nombre de Nevus Varicoso Osteohipertrófico, describen una entidad 
caracterizada por la presencia de: a) un nevus angiomatoso; b) várices Congénitas (venas dilatadas) o 
aparecidas durante la infancia; c) hipertrofia del conjunto de tejidos del miembro1 enfermo, en 
particular de su esqueleto, el cual se encuentra aumentado en todas sus dimensiones. No se tienen datos 
sobre la frecuencia con que aparece este síndrome en la población general; pero se anota que es raro.1,2 
SINONIMIA 
1. Síndrome de Ollier 
2. Síndrome de Parkes Weber 
3. Síndrome Angio-Osteohipertrófico 
4. Hemangiectasia-Hipertrófica 
5. Nevus Hipertrófico 
6. Nevus Osteohipertrófico 
7. Síndrome Nevus Varicoso Osteohipertrófico 
8. Síndrome K.T.7598 (Manual de Clasificación Estadística Internacional de Enfermedades, 
Traumatismos y Causas de Defunción)  
RESUMEN DEL CASO:  
Nombre: H.D.E.M 
 Fecha de Nacimiento: 22/03/73. 
Edad: 11 años. 
Historia Clínica N° 021463. 
Fecha de Ingreso: 10/04/84. 
Fecha de Egreso: 03/05/84.Procedencia: Distrito Andrés Eloy Blanco, Caserío Guaica, Estado Lara. 
Motivo de Admisión: Aumento de volumen brazo derecho. 
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ENFERMEDAD ACTUAL: 
 Paciente femenina, quien fue hospitalizada en este centro hospitalario, en 1980, por epistaxis, y egresó 
con los diagnósticos de: 
1. Epistaxis de etiología a precisar, 
2. Anemia Clínica y de laboratorio. 
3. Desnutrición de 11 grado. 
 En Marzo de ese mismo año ingresó nuevamente por: 
a. Neumonía derecha.  
b. Desnutrición de 11 grado.  
c. Hemangioma plano, miembro superior derecho, congénito. 
En la ocasión que nos ocupa la madre refiere su enfermedad actual desde el 23/03/84, caracterizada 
por presentar aumento de volumen a nivel del brazo, antebrazo y mano derecha de aparición brusca, 
con aumento de calor y dolor a la movilización de dicha extremidad, además de fiebre no medida. 
Debido a esto fue hospitalizada en el Centro de Salud de Sanare, donde se diagnostica celulitis, la cual 
mejora con tratamiento a base de Prostafilina (R), y Gentamicina (R), cumplidos durante 8 (ocho) días. 
Después es referida a este Centro Pediátrico para su estudio. 
 ANTECEDENTES: 
Producto del III embarazo no controlado, a término, sin complicaciones aparentes, parto 
normal, domiciliario, atendido por comadrona. Refiere la madre presencia de manchas vinosas en tórax 
y miembro superior derecho desde el nacimiento. 
Su grupo familiar está constituido por: Padre, 39 años; Madre, 36 años; tres hermanas de 16, 14 
y 8 años, más un hermano de 6 años, todos aparentemente sanos. Niega patología similar en algún 
familiar. 
ALIMENTACION: 
Natural hasta los 8 meses de edad, complementada con leche entera y crema de arroz desde el 
mes de edad. Actualmente dieta completa, hipoprotéica e hipocalórica. 
DESARROLLO PSICOMOTOR: 
Sin anormalidades. Escolaridad: Estuvo en la escuela y no logró aprender a leer. Sueño normal, 
juegos propios de su edad. Inmunizaciones: 2 dosis de polio. 
Otros antecedentes: Caída del cabello y epistaxis frecuentes. Fue tratada por parasitosis 
intestinal (necatoriasis, ascaridiasis), en el Centro de Salud de Sanare. 
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EXAMEN FISICO: 
. Peso: 26.900 Kg. 
. Talla: 138 cms. 
. c.c.: 52 cms. 
. c.t.: 66 cm.  
. c.a.: 59 cms. 
. F.r.: 23 x 1  
. F.c.: 96 x 1 
 
Tensión arterial: No se registró. Palidez cutáneo mucosa, moderada. Afebril. Presencia de 
lesiones rojizas (hemangiomatosas), levemente levantadas en algunas partes, que desaparecen con la 
presión, de diferentes tamaños, localizadas en parte antero-superior de hemotárax, brazo, antebrazo y 
mano derechas. En la parte afectada se observan también, venas superficiales dilatadas (¿varicosas?) y 
vénulas en estallido de cohete. La extremidad superior derecha se encuentra aumentada en volumen y 
en longitud, algo caliente; pero sin dolor a la palpación ni a la movilización, en toda extensión. 
Las medidas, en centímetros. de ambas extremidades se anotan de 
                                       Miembro Superior Derecho                 Miembro Superior Izquierdo 
 
Brazo (longitud)                           22.5                                                   22                                         
Antebrazo (longitud)                   22                                                      20 
Brazo (circunferencia)                 18.5                                                   17.5 
Antebrazo (circunf.)                    18.5                                                   16 
Mano (longitud)                          15.5                                                   14..5 
Cardiopulmonar Rs. Cs. Rs. sin soplos ni galopes. Murmullo vesicular presente sin gregados. 
Pulsos periféricos presentes, impresionan normales. 
 Abdomen: blando, depresible, no se precisan visceromegalias. 
Neurológico y psíquico: Paciente consciente, audición, visión y lenguaje conservados. Durante 
su hospitalización se notó tímida, poco habladora, retraída, poco colaboradora al interrogatorio y al 
examen clínico. En algunas oportunidades demostró problemas de comportamiento, pues molestaba al 
niño vecino de 8 meses de edad, le hacía llorar. Además, la paciente no tiene ningún grado de 
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escolaridad (debido a esto se pidió evaluación por psiquiatra, la cual no fue cumplida. Marcha normal, 
con discreto pie varus. 
EXAMENES PARACLINICOS: 
Radiografía de extremidades superiores: Se constata el aumento de volumen de las estructuras 
musculares y óseas de toda la extremidad superior derecha en comparación con la extremidad superior 
izquierda. 
. Radiografía de tórax   (16/04/84):   Normal  
. Hematología     (13/04/84): 
V. S.G.: la. hora:   46 cm. 
              2a. hora;   88 cm.   I,K,:   45 
 . Hematología   (10/04/84): 
 Hb.:   9.9 gr. %   Hto.:   30 %  
 G.B.:   13.900 mm3  
 Seg.:   58 %  
 Linf.:   38 %  
             Eos.:   4 % 
     Frotis de sangre periférico    (16/04/84): 
       Plaquetas: 292.000 x mm3 
                   Normales cualitativa y cuantitativamente. 
       Glóbulos rojos: anisocitosis moderada, hipocromía severa, poiquilocitosis     
muy ligera. 
       Glóbulos blancos: morfológicamente normales. 
    Estudio por Hematología   (Banco de Sangre)   (30/04/84): 
 Drepanocitos   negativos. 
Hb.:   9.75.gr.   %       Hto.: 33 %  
Reticulocitos:   2.3 
Plaquetas:   normales. 
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V.S.GI:   27 mm.  la hora. 
Leucocitos:   7.800  
Seg.:   33 
Linf.:   61 %  
Eos.:   4,%  
Bas.:   1 %  
Monoc.: 1 % 
Comentarios: Anemia leve nutricional. No hay signos de enfermedad hematológicamente 
primaria. 
Examen de heces: (10/04/84). Reacción alcalina. Aspecto; homogéneo. Consistencia: blanda. 
Color: marrón. En la muestra examinada no se observaron parásitos, ni sus huevos, ni quistes. Otro, el 
16/04/84: sólo varió en que la reacción fue alcalina. 
Examen de orina:   (11/04/84):   Normal.  
EVOLUCION EN EL SERVICIO:  
Durante su estadía en el Servicio, las características anotadas del miembro superior afectado se 
mantienen sin variación. Presentó en diferentes oportunidades epistaxis por ambas fosas nasales, lo 
cual mejoro con taponamiento nasal y cauterización con nitrato de plata, realizado por 
otorrinolaringología, quienes encontraron congestión de ambas zonas de Kiesselbach. El 3/05/84 
presenta lesiones pequeñas, vesiculares, región anterior de tórax, extremidades superiores, con 
predominio de manos, pruriginosas, con huellas de rascado, lo que ameritó consulta con dermatología, 
por sospechar escabiosis, allí confirmaron nuestras impresiones diagnosticas de síndrome de KLIPPEL-
TRENAUNAY-WEBER y posible escabiosis; se egresa con tratamiento para esta última, más hierro y 
ácido fólico. 
DISCUSION: 
 La entidad que nos ocupa es una anomalía congénita que, al parecer, se observa con mayor 
frecuencia en varones2 las tres características de este síndrome (hipertrofia de una extremidad, nevo 
vascular y várices) no guardan proporción obligada en extensión ni en gravedad. El nevo capilar o 
cavernoso, puede ser unilateral, como en el caso que nos ocupa y la hipertrofia bilateral, la cual está 
presente sólo en el miembro superior derecho del paciente referido. La hipertrofia está constituida por 
engrosamiento de los tejidos subcutáneos y el crecimiento en grosor y longitud del hueso afectado. Las 
várices superficiales(venas dilatadas) también presentes en el caso descrito, a menudo se observan 
desde el nacimiento y algunos le asignan un importante papel etiopatogénico.1,2,3 "Etiologicamente se 
interpreta como un trastorno del desarrollo embrionario causante de aplasia de los plexos venosos 
profundos y dilatación de los superficiales".3 
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Puede acompañarse este síndrome de linfangiomatosis, edema, shunts A-V, que pueden causar 
aumento de temperatura del miembro afectado, telangiectasias, sequedad de la piel, vellos endurecidos 
y rígidos. Puede complicarse con trombosis y ulceraciones.1,2,5,8 
En este caso clínico no se realizarán los estudios angiográficos por motivos técnicos (aparatos 
dañados).Debe diferenciarse este síndrome del descrito por Parke Weber 1 (1918 y 1949) en el cual hay 
hipertrofia de un miembro y várices, pero cursa sin nevo angiomatoso. 
También debe diferenciarse del gigantismo parcial congénito, en el cual puede estar 
sobrecrecido un dedo, una extremidad completa o un hemicuerpo en sus partes blandas y óseas, pero 
faltan los otros elementos del Síndrome de Klippel-Trenaunay.1 
HERENCIA: 
No bien determinada. Algunos refieren que casi todos los casos son esporádicos5 y otros dicen 
que puede ser heredado como un rasgo con carácter autosómico dominante o recesivos.6 
PRONOSTICO: 
Los casos como el que presentamos, sin grandes deformidades, no requieren tratamiento a no 
ser que presente fístulas A-V.1,2,4,5,7 
Algunos casos pueden acompañarse de retardo mental y convulsiones4,7 lo cual ensombrece el 
pronóstico. En caso de excesivo crecimiento de un miembro puede estar indicada la fusión epifisiaria7. 
De manera general el pronóstico es relativamente bueno. 
El pronóstico de] caso clínico que presentamos, creemos. es relativamente bueno, porque no 
presenta deformaciones incapacitantes; pero debe terminarse su estudio desde el punto de vista 
angiográfico y psiquiátrico. 
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